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elégtelenség a betegek 16,4%-ban jelentkezett, ez a Fontanosok 22,2%-át, illetve a TCPC-sek 14,5%-át jelenti (p=0,44). A mortalitás 





%DFNJURXQG The Fontan surgery is a palliative procedure in patients with univentricular heart performed as the classic right atrial 
to pulmonary connection (RA-PA), or total cavopulmonary connection (TCPC). The non-pulsatile venosus circulation leads to the in-
VXႈFLHQF\RIWKHYHQRXVFLUFXODWLRQNQRZQDV)DLOLQJ)RQWDQ7KLVFRQGLWLRQUHSUHVHQWVDQLQGLFDWLRQIRUKHDUWWUDQVSODQWDWLRQ+7;
$LPV To evaluate the long-term outcomes of adult patients after Fontan/TCPC procedure, and compare the clinical outcomes of 
Fontan and TCPC populations.
0HWKRGV Patients were enrolled who underwent Fontan/TCPC operation between 2001–2017 at our Institute with a follow-up at 
least 1 year and complications were assessed.
Results: 73 Fontan/TCPC patients were enrolled in our study (Fontan: n=18, TCPC: n=55). TCPC was carried out in substantially 
\RXQJHUSDWLHQWVDVFRPSDUHGWRWUDGLWLRQDO)RQWDQSURFHGXUHYV\HDUVS7KHPHDQIROORZXSWLPHZDV
\HDUVDIWHU)RQWDQDQG\HDUVDIWHU7&3&VXUJHU\7KHIROORZLQJFRPSOLFDWLRQVZHUHUHJLVWHUHGGXULQJIROORZXS
16,4% had heart failure, 32.8% had arrhythmias, 15.1% thromboembolic events, 21.9% had liver cirrhosis and 5.4% had protein-lo-
sing enteropathy. Compared with TCPC, Fontan patients presented with a higher rate of atrial arrhythmia (p=0.005) and hospitali-
zation for heart failure (p=0.026). Failing Fontan was observed in 16.4% of patients (Fontan: 22.2%, TCPC 14.5%; p=0.44). During 
WKHVWXG\SHULRGSDWLHQWVGLHGDQGZHUHWUDQVSODQWHGQRGLႇHUHQFHZDVIRXQGLQUHJDUGWRWKHVHHYHQWVDQGW\SHRIVXUJHU\
&RQFOXVLRQ Despite of younger age, patients with Fontan/TCPC operation are at high risk for morbidities. The Fontan surgery – 
when compared with TCPC seems to carry a higher risk for atrial arrhythmias and heart failure requiring hospitalization. The patient’s 
age at operation was a predictor of Failing Fontan.
.XOFVV]DYDN HJ\NDPUiVNHULQJpV)RQWDQPĦWpWWHOMHVFDYRSXOPRQDOLVNDSFVRODW7&3&)RQWDQHOpJWHOHQVpJ
univentricular heart, Fontan procedure, total cavopulmonary connection (TCPC), Fontan failure.H\ZRUGV






A komplex víciumok egykamrás keringési modelljének 




segítségével terelték a cavák vérét a pulmonalis arté-
riákba (RA-PA), míg TCPC során ez intrakardiális (la-
terális) tunnel vagy extrakardiális konduit segítségével 
történik (3). A Fontan-keringés sajátossága, hogy nincs 
szubpulmonalis kamra, ezáltal egy non-pulzatilis vénás 
keringés alakul ki, amely pulmonalis vaszkuláris rezisz-




a Fontan keringési elégtelenség, az úgynevezett Fon-
tan-failure kialakulásához vezetnek (4).
A Fontan keringési elégtelenség két formája ismert, bár 
a tünetek és a háttérben álló mechanizmusok gyakran 
keverednek (5). A csökkent kamrafunkcióval járó Fon-
tan-elégtelenség kamradiszfunkció talaján alakulhat 
NLD]DWULRYHQWULNXOiULV $9ELOOHQW\Ħ UHJXUJLWiFLyMiYDO
YDJ\ DQpONO (QQHN D IRUPiQDN D MHOOHP]ĘMH D] DOD-
csony perctérfogat-szindróma, valamint a csökkent ter-
KHOKHWĘVpJ$PHJWDUWRWWNDPUDIXQNFLyYDOMiUy)RQ-
WDQIDLOXUHHVHWpQKHPRGLQDPLNDLODJ MHOHQWĘVV]ĦNOHW
vagy pulmonalis vaszkuláris betegség kóroki szerepe 
merül fel. Ennek következtében magas Fontan-nyo-
mások alakulnak ki, súlyos vénás hipertónia jelenik 
meg. Ez az állapot pleurális folyadék és ascites meg-
MHOHQpVpKH]YH]HWKHWYDJ\IHKpUMHYHV]WĘHQWHURSDWKLD
valamint plasztikus bronchitis kialakulását okozhatja, 
mindazonáltal kedvez a protrombotikus folyamatoknak 
(7–9). A társuló egyéb problémák, mint ritmuszavar, 
máj- és veseelégtelenség is gyakoriak. A májelégtelen-
ség kialakulása a gyermekkortól (a komplettálástól) fo-
lyamatosan lehetséges a normálisnál magasabb cent-
rális vénás nyomás következtében (6, 10). Cianózis a 
fenesztrált formákat jellemzi, illetve a pulmonalis arte-
ULRYHQRVXV¿V]WXOiNHVHWpQpV]OHOKHWĘ
Jelenleg még limitált információ áll rendelkezésre a ha-
J\RPiQ\RV )RQWDQ pV D NRUV]HUĦEE 7&3&PĦWpWHQ
iWHVHWWEHWHJHNKRVV]~WiY~HUHGPpQ\HLUĘO
&pONLWĦ]pVQN YROW D )RQWDQ7&3&PĦWpWHQ iWHVHWW
IHOQĘWWEHWHJHLQNKRVV]~WiY~V]|YĘGPpQ\HLQHNHOHP-
]pVH|VV]HKDVRQOtWYDDNODVV]LNXV)RQWDQPĦWpWHQiW-
esett betegeket a TCPC-s populációval.
Betegek és módszerek
A vizsgálatba 2001–2017 között Intézetünkben ke-
]HOW pV IHOQĘWWNpQW OHJDOiEE HJ\ pYLJ N|YHWHWW )RQWDQ
TCPC-s beteget vontunk be, valamint dokumentáltuk 
az utánkövetés során észlelt eseményeket (1. táblázat).
A Gottsegen György Országos Kardiológiai Intézetben 
IHOQĘWWYHOHV]OHWHWWV]tYEHWHJVpJ*8&+DPEXODQFLiQ
követett Fontan/TCPC-s betegek retrospektív vizsgála-
WDW|UWpQW$GDWEi]LVEDU|J]tWHWWNDGHPRJUi¿DLDGDWR-
NDWPĦWpWLOHtUiVRNDWYDODPLQWDN|YHWpVVRUiQpV]OHOW
kardiovaszkuláris eseményeket (ritmuszavar, szívelég-
telenség, stroke, más tromboembóliás esemény, fehér-
MHYHV]WĘHQWHURSDWKLDFLDQy]LVLQWHUYHQFLyNPiMHOpJ-
WHOHQVpJ LOOHWYH D] XWROVy DPEXOiQV YL]VJiODW IĘEE




pathia). A kamrafunkció, illetve víciumok megítélése 
szemikvantitatív meghatározással történt két tapasztalt 
echokardiográfus által. Májelégtelenséget, cirrózist az 
HPHONHGHWWHQ]LPpUWpNHNDODSMiQGH¿QLiOWXNODERUYL]V-
gálat), bizonyos esetekben kiegészítve hasi ultrahang, 
¿EURVFDQPiMELRSV]LDYL]VJiODWRNNDO
A Fontan- és TCPC-csoport adatait folytonos paramé-
WHUHNHVHWpQiWODJV]yUiVPtJD NDWHJRULNXVSDUDPp-
terek esetén darabszámként tüntettük fel. A csoportok 
közti különbségek számításánál a folytonos paraméte-
rek esetén nem parametrikus Mann–Whitney-tesztet, 
míg kategorikus változók esetén Chi-négyzet próbát al-
NDOPD]WXQN$W~OpOpVpVDGYHU]HVHPpQ\HNLGĘEHOLHO-
oszlását Kaplan–Meier-görbén ábrázoltuk és Log-rank 
teszt segítségével vetettük össze a két csoportban. Uni-
variáns logisztikus regressziós analízist végeztünk a fai-
ling Fontan lehetséges prediktorainak meghatározására.
Eredmények
$IHOQĘWWNRUWPHJpOWEHWHJSRSXOiFLyQNIĘEĘOiOO)RQ-
tan-csoport: 18 beteg, TCPC: 55 beteg), átlagéletkoruk 
pYDIpU¿DNDUiQ\DYROW$PĦWpWHWLQGLNiOyNyU-
1. TÁBLÁZAT. Az utánkövetés során dokumentált események, illetve előfordulásuk a két csoportban
Összes esemény Fontan TCPC p=0,23
Fontan-failure 12 (16,4%)   4 (22,2%)   8 (14,5%) 0,44
Szívelégtelenség 12 (16,4%)   6 (33,3%)   6 (10,9%) 0,026
Ritmuszavar 24 (32,8%) 12 (66,7%) 12 (21,8%) <0,005
Cirrózis 16 (21,9%)   2 (11,1%) 14 (25,5%) 0,20
)HKpUMHYHV]WĘHQWHURSDWKLD   4 (5,4%)   1 (5,6%)   3 (5,5%) 0,401
Tromboembólia 14 (19,2%)   6 (33,3%)   8 (14,5 %) 0,079





ok a legtöbb esetben tricuspidalis atrézia volt (29), ezt 
N|YHWWHDKLSRSOi]LiVMREENDPUDDNHWWĘVNLiUDP-
OiV~MREENDPUDDNHWWĘVEHiUDPOiV~EDONDPUD
valamint a nem determinált univentrikuláris szív (21).
&V|NNHQW WGĘNHULQJpVVHO MiUy YtFLXPRN HVHWpQ HOVĘ
OpSFVĘEHQ HOĘNpV]tWĘ PĦWpWNpQW V|QW NLDODNtWiVD W|U-
tént (72,6%). 18 beteg klasszikus Fontan-operáción 
esett át, míg 55 betegnél TCPC kialakítása történt la-
teralis tunnel (n=19) vagy extrakardiális konduit (n=36) 
segítségével. 27 esetben fenesztrációra volt szükség. A 
IHQHV]WUiFLyNHJ\UpV]HNpVĘEE]iUiVUDNHUOW
$]iWODJpOHWNRUDPĦWpW NRPSOHWWiOiV LGHMpQ
pY YROW 7&3&  pY )RQWDQ HVHWpQ $] iWODJRV
XWiQN|YHWpVLLGĘPĦWpWXWiQpYYROWD7&3&pV
pYD)RQWDQEHWHJFVRSRUWEDQ
5LWPXV]DYDUW  HVHWEHQ GHWHNWiOWXQN HEEĘO SLWYD-
UL WDFK\FDUGLD  SLWYDUL ÀXWWHU  SLWYDU¿EULOOiFLy 
WPW-szindróma 1, illetve kamrai tachycardia 1 beteg-
nél jelentkezett. Ablációt 8 esetben végeztünk. Sick si-
nus szindróma miatt két esetben történt epikardiális pa-
cemaker-implantáció. A Fontan-csoportban magasabb 
pitvari aritmia arányt észleltünk (Fontan: 66,4% versus 
TCPC: 21,8%; p<0,005) (1. ábra).
Csökkent kamrafunkciót találtunk a Fontan-betegek 
38,9%-ánál, a kamradiszfunkció aránya a TCPC-bete-
gek körében 36,4% volt. 51 esetben találtunk legalább 
enyhe fokú víciumot (69,8%).
$V]tYHOpJWHOHQVpJLGĘEHQNRUiEELPHJMHOHQpVHGHWHN-
WiOKDWyD)RQWDQFVRSRUWEDQ$KRVSLWDOL]iFLyWLJpQ\OĘ
szívelégtelenség gyakorisága is nagyobb a klasszikus 
FVRSRUWEDQ DPHO\ D NpW FVRSRUW N|]|WW V]LJQL¿NiQV
Fontan: 6 (33,3%), TCPC: 6 (10,9%), p=0,026 (2. ábra).
Fontan keringési elégtelenség a betegek 16,4%-ában 
jelent meg, ez klasszikus Fontan után 22,2%-ban, 
TCPC után a betegek 14,5%-ában észleltük, a különb-
VpJXJ\DQQHPYROW V]LJQL¿NiQV S 8QLYDULiQV
analízis alapján a Fontan keringési elégtelenség ki-
alakulásának legmeghatározóbb prediktora a betegek 
életkora volt a komplettálás idején (p=0,011; rizikóhá-
nyados: 1,110).
Két betegnél került sor Fontan-failure miatt szívtransz-
SODQWiFLyUDPLQGNHWWĘNODVV]LNXV)RQWDQPĦWpWHQHVHWW
át korábban, egyik esetben a csökkent kamrafunkció 
állt a Fontan keringési elégtelenség hátterében, a má-
sik esetben a szisztémás kamradiszfunkciója mellett 
IHKpUMHYHV]WĘHQWHURSDWKLDWQHWHLLVMHOHQWNH]WHNÄNH-
vert típusú” Fontan-failure).
$ WURPERHPEyOLiV V]|YĘGPpQ\ HOĘIRUGXOiVD )RQWDQ
esetén 33,3%, TCPC esetén 14,5% volt. A hasonló 
antikoagulációs irányelvek ellenére klasszikus Fontan 
HVHWpQDWURPERHPEyOLiVHVHPpQ\HNJ\DNRULEEHOĘIRU-
dulása volt igazolható (p=0,079).
A cirrózis kialakulása a klasszikus csoportban 11,1%-
EDQ7&3&HVHWpQEDQYROWpV]OHOKHWĘS 
Az emelkedett májfunkciós paraméterek és a cirró-
]LV HOĘIRUGXOiVD D NpW FVRSRUWEDQ QHP NO|QE|]|WW
(p=0,63; illetve p=0,20).
Az utolsó ambuláns vizit alapján a gyógyszeres terápiát 
LOOHWĘHQDQWLNRDJXOiQVNH]HOpVWEDQDQWLWURPER-
tikus terápiát 11,8%-ban, béta-blokkoló kezelést 37,0%-
ban, míg angiotenzinreceptort gátló (ACEi) kezelést 
EDQ DONDOPD]WXQN )HKpUMHYHV]WĘ HQWHURSDWKLD
miatt tartós szteroid- (budenozid) kezelés két esetben 
W|UWpQWYDODPLQWSXOPRQDOLVKLSHUWyQLDVSHFL¿NXVNH]H-
lésben aktuálisan szintén két beteg részesült.
$W~OpOpVLDGDWRNDIHOQĘWWNRUWPHJpOWEHWHJHNUHYRQDW-
koznak, a teljes mortalitás 5,4% volt a vizsgált perió-
dusban. A mortalitási adat a gyermekkorban elvesztett 
betegek adatainak hiányában korlátozottan értékelhe-
WĘ$OHJJ\DNRULEEKDOiORND)RQWDQIDLOXUHYROW0LQGD
ritmuszavar, mind a keringési elégtelenség magasabb 
tendenciája okozza a Kaplan–Meier-görbén látható 
1. ÁBRA. Ritmuszavarok megjelenése az utánkövetés során. 
A Fontan-betegeknél szignifikánsan magasabb arányban 
detektáltunk ritmuszavart a TCPC-betegekhez képest
2. ÁBRA. Szívelégtelenség miatti hospitalizáció alakulása a 
Fontan- és TCPC-betegekben





jobb eseménymentes túlélési adatokat TCPC esetén 
(3. ábra).
$ YL]VJiOW YpJSRQWRNDW LOOHWĘHQ D] XWiQN|YHWpVL LGĘ-
szakban 15 betegnél eseményt nem detektáltunk, ez 
Fontan esetén 2, TCPC esetén 13 beteg volt.
Megbeszélés
Fiatal populációnkban közel két évtizeddel a Fontan/
7&3&PĦWpWXWiQ MHOHQWĘVPRUELGLWiVL WpQ\H]ĘNpQW MH-





NpVĘL V]|YĘGPpQ\HN V]iPiW  $ )RQWDQFVRSRUW-
EDQUHODWtYHPDJDVDEEpOHWNRUEDQNHUOWVRUDPĦWpWUH
ezzel magyarázható ebben a betegcsoportban a túl-
élés szempontjából meghatározó, jelen közleményben 
vizsgált végpontok magasabb aránya. Manapság álta-
OiQRVHOYKRJ\DNRUUHNFLyVYDODPLQWDSDOOLDFLyVPĦWp-
WHNNRUDFVHFVHPĘNRUEDQPHJW|UWpQMHQHN
A pumpa nélküli pulmonalis keringés magában hordoz-
za a keringési elégtelenség kialakulását. A csökkent bal 
NDPUDL HOĘWHUKHOpV D V]LV]WpPiVNDPUDJ\DNRUL GLV]-
funkciója, a tartós vénás pangás nemcsak alacsony 
perctérfogat szindrómát eredményez, de szekunder 
szervi elégtelenségek kialakulása is kódolva van. A túl-
élés szempontjából az egyik leginkább meghatározó 
WpQ\H]Ę D )RQWDQDVV]RFLiOW PiMHOpJWHOHQVpJ PHJMH-
OHQpVHPHO\ LGĘYHOFLUUy]LVEDSURJUHGLiOiWODJRVDQD
EHWHJHNiEDQpV]OHOKHWĘ$PDJDVYpQiV
nyomás, amely a Fontan-keringés (pulmonalis kerin-
gés) fenntartásához szükséges, mellkasi folyadékgyü-
lemek, ascites, illetve a bélrendszer érintettségeként 
NLDODNXOW IHKpUMHYHV]WĘ HQWHURSDWKLD NLIHMOĘGpVpEHQ LV
PHJKDWiUR]yIRQWRVViJ~XWyEELHOĘIRUGXOiVDHEEHQD
EHWHJFVRSRUWEDQN|]pWHKHWĘ
Az egykamrás víciumok esetén kialakult keringési 
HOpJWHOHQVpJ )RQWDQIDLOXUH MHOHQWĘVNLKtYiVW MHOHQWD
kezelés szempontjából. A Fontan-elégtelenség sem 
SDWRPHFKDQL]PXViEDQ VHP V]|YĘGPpQ\HLEHQ VHP
terápiájában nem hasonlítható a kétkamrás keringés 
PHOOHWW OpWUHM|WWÄNODVV]LNXV´NHULQJpVLHOpJWHOHQVpJKH]
(18). Nemzetközi vizsgálatok átlagos 8 éves utánköve-
tése során a krónikus vénés keringési elégtelenség, 
Fontan-failure az esetek 22%-ában jelent meg, amely-
nek prevalenciája kétszer magasabb az átlagpopuláci-
óhoz képest (19).
.tVpUĘEHWHJVpJNpQW D ODVVXOW YpQiV NHULQJpV PLDWW
különösen klasszikus Fontan esetén, tromboembóliás 
V]|YĘGPpQ\HNDODNXOQDN NL D MREEROGDORQ  H]HN
gyakorisága 20% körüli (21). Az antitrombotikus versus 
DQWLNRDJXOiQVWHUiSLDÄKDV]QD ´ LOOHWYHSULRULWiVDDKD-
zai populációban sem eldöntött, a Fontan-csoportban 
gyakoribb volt az antikoaguláns kezelés (22). Klasz-
V]LNXV)RQWDQHVHWpQHKKH]PpJD MREESLWYDUPĦWpWL
hegek, illetve a jobb pitvar feszülése miatt a szupra-
YHQWULNXOiULVULWPXV]DYDURNWiUVXOQDNMHOHQWĘVV]iPEDQ
(75%) (23). Nemzetközi vizsgálatok alapján a leggyak-
rabban dokumentált komplikáció az aritmiák megjele-
nése volt, ezek incidenciája 3-41% között alakult (8), 
a klasszikus Fontan-csoportban ez az arány elérte az 
50-60%-ot is (24). Béta-blokkoló primer alkalmazása 
QHP LQGRNROW PHJHUĘVtWĘDGDWQLQFVHOVĘVRUEDQ WiU-
suló ritmuszavarokban került alkalmazásra. A keringé-
VLHOpJWHOHQVpJEHQUXWLQV]HUĦHQDONDOPD]RWW$&(JiW-
OyN KDWpNRQ\ViJD VRNNDO NHYpVEp HႇHNWtY D NH]HOpV
ÄSUHYHQWtY´ V]HUHSH LVPHJNpUGĘMHOH]KHWĘ D]RQEDQ D
NHULQJpVL HOpJWHOHQVpJ NLDODNXOiVD XWiQ HOVĘVRUEDQ
NDPUDGLV]IXQNFLyHVHWpQDEHWHJHNG|QWĘUpV]HNDSRWW
$&(LWHUiSLiW3XOPRQDOLVKLSHUWyQLDVSHFL¿NXVNH-
zelés, magas pulmonalis vaszkuláris rezisztencia ese-
tén, leggyakrabban megtartott kamrafunkcióval járó 
Fontan-failure mellett jön szóba (26, 27). A gyógysze-
res terápia alkalmazása a nemzetközi tapasztalatoknak 
PHJIHOHOWGHHOPRQGKDWyKRJ\NRUOiWR]RWWOHKHWĘVpJHN
állnak rendelkezésre ezen betegek hosszú távú keze-
lésében.
Amennyiben Fontan-failure hátterében javítható he-
PRGLQDPLNDLRNQHPLJD]ROKDWyNRQGXLWV]ĦNOHWSXO-
PRQDOLV DUWpULD V]ĦNOHW V]LV]WpPiV $9ELOOHQW\Ħ UH
gurgitáció), szívtranszplantáció jön szóba (28). Mivel 
a keringési elégtelenség kialakulásának dinamikája 





nehezebb ebben a betegcsoportban, de a társuló he-
SDWRSDWKLDDW|EEV]|ULPĦWpWHNN|YHWNH]WpEHQJ\DNRUL
hiperimmunizáció, a rekontstruálandó pulmonalis ar-
WpULiNpVFDYiNDJ\DNRULSXOPRQDOLV$9¿V]WXOiNPL-
att a transzplantációs mortalitás is sokkal magasabb 
(29). Az átlagpopulációban a szívtranszplantáció utá-
ni 1 éves túlélés 84,5% (30). Irodalmi adatok alapján 
szívtranszplantáció átlagosan 3,5%-ban történt a vizs-
gált populációban (31).
3. ÁBRA. Mortalitás a Fontan- és TCPC-betegpopulációban






SLWDOL]iFLyW LJpQ\OĘ NHULQJpVL HOpJWHOHQVpJ V]HPSRQW-
jából bizonyult kockázatosabbnak. A korai, klasszikus 
)RQWDQPĦWpWHQiWHVHWWpVD7&3&PHJROGiVVDORSH-
rált betegcsoportokat összehasonlítva nem találtunk 
V]LJQL¿NiQVNO|QEVpJHWDFLUUy]LVD WURPERHPEyOLiV
események, valamint a halálozás esetében a két cso-
SRUWEDQ$]HOP~OWpYHNEHQDPĦWpWL WHFKQLNDIHMOĘGp-
VpQHN N|V]|QKHWĘHQ D W~OpOpV MHOHQWĘVHQ MDYXOW 
a legújabb eredmények alapján a mortalitás 20%-ról 
UDFV|NNHQW$NpVĘLKDOiOR]iVEDQPHJKDWiUR]y
szerepe volt a kamradiszfunkciónak, a Fontan keringé-
si elégtelenségnek, valamint a Fontan-failure mellett 
PHJMHOHQĘPDJDVSXOPRQDOLVYDV]NXOiULVUH]LV]WHQFLi-
QDN9L]VJiODWXQNEDQQHPGHWHNWiOWXQNV]LJQL¿
káns különbséget a Fontan- és TCPC-betegcsoport kö-
zött, habár eredményeinket befolyásolhatja a vizsgált 
betegpopuláció mérete és a keményvégpont (mortali-
WiVDODFVRQ\DUiQ\DDPHO\HNYL]VJiODWXQNIĘOLPLWiFL-




$ )RQWDQ7&3& PDJDV PRUELGLWiV~ ¿DWDO SRSXOiFLy
DPHO\EHQDNRUDLRSWLPiOLVPĦWpWDV]RURVJRQGR]iV
DWiUVXOyV]|YĘGPpQ\HNNRUDLIHOLVPHUpVHpVNH]HOpVH
valamint a szívtranszplantációs várólistára helyezés 
RSWLPiOLVLGĘ]tWpVHMHOHQWKHWQDJ\REEVLNHUDUiQ\WH]HQ




fenestration on late morbidity. Eur J Cardiothorac Surg 2006; 30: 923–
929. doi: 10.1016/j.ejcts.2006.08.025
 Dubourg G, Fontan F, Blanchot P, Dallochio M, Bricaud H, Broustet P. 
[Tricuspid atresia & its surgical treatment]. J Med Bord 1959; 136: 699–712.
 Ninan M, Myers JL. Conversion of the atriopulmonary Fontan connection 
to a total cavopulmonary connection. Semin Thorac Cardiovasc Surg Pe-
diatr Card Surg Annu 1998; 1: 2330. doi: 10.1016/S1092-9126(98)70007-9
 Gewillig M. The Fontan circulation. Heart 2005; 91: 839–846. doi: 
10.1136/hrt.2004.051789
*ULႈWKV(5.D]D$.:\OHUYRQ%DOOPRRV0&HWDO(YDOXDWLQJID-
iling Fontans for heart transplantation: predictors of death. Ann Thorac 
Surg 2009; 88: 558–563. Discussion 563–554. doi: 10.1016/j.athora-
csur.2009.03.085
 Gewillig M, Goldberg DJ. Failure of the fontan circulation. Heart Fail 
Clin 2014; 10: 105–116. doi: 10.1016/j.hfc.2013.09.010
 Aboulhosn J, Williams R, Shivkumar K, et al. Arrhythmia recurrence in 
adult patients with single ventricle physiology following surgical Fontan 
conversion. Congenit Heart Dis 2010; 5: 430–434. doi: 10.1111/j.1747-
0803.2010.00443.x
Kverneland LS, Kramer P, Ovroutski S. Five decades of the Fontan 
operation: A systematic review of international reports on outcomes af-
ter univentricular palliation. Congenit Heart Dis 2018; 13: 181–193. doi: 
10.1111/chd.12570
 Chopra PS, Rao PS. Surgical management of congenital heart de-
fects: current trends. Indian J Pediatr 1991; 58: 623–640. doi: 10.1007/
BF02820180
 Ono M, Kasnar-Samprec J, Hager A, et al. Clinical outcome following 
total cavopulmonary connection: a 20-year single-centre experience. 
Eur J Cardiothorac Surg 2016; 50: 632–641. doi: 10.1093/ejcts/ezw091
 Deal BJ, Jacobs ML. Management of the failing Fontan circulation. 
Heart 2012; 98: 1098–1104. doi: 10.1136/heartjnl-2011-301133
 de Leval MR, Kilner P, Gewillig M, Bull C. Total cavopulmonary con-
nection: a logical alternative to atriopulmonary connection for complex 
Fontan operations. Experimental studies and early clinical experience. J 
Thorac Cardiovasc Surg 1988; 96: 682–695.
+RVHLQ5%&ODUNH$-0F*XLUN63HWDO)DFWRUVLQÀXHQFLQJHDUO\
and late outcome following the Fontan procedure in the current era. The 
'Two Commandments'? Eur J Cardiothorac Surg 2007; 31: 344–352. 
Discussion 353. doi: 10.1016/j.ejcts.2006.11.043
 Pundi K, Pundi KN, Kamath PS, et al. Liver Disease in Patients After 
the Fontan Operation. Am J Cardiol 2016; 117: 456–460. doi: 10.1016/j.
amjcard.2015.11.014
Daniels CJ, Bradley EA, Landzberg MJ, et al. Fontan-Associated 
Liver Disease: Proceedings from the American College of Cardiology 
Stakeholders Meeting, October 1 to 2, 2015, Washington DC. J Am Coll 
Cardiol 2017; 70: 3173–3194. doi: 10.1016/j.jacc.2017.10.045
 Mertens L, Hagler DJ, Sauer U, Somerville J, Gewillig M. Protein-lo-
sing enteropathy after the Fontan operation: an international multicenter 
study. PLE study group. J Thorac Cardiovasc Surg 1998; 115: 1063–1073. 
doi: 10.1016/S0022-5223(98)70406-4
 Rychik J. Protein-losing enteropathy after Fontan operation. Con-
genit Heart Dis 2007; 2: 288–300. doi: 10.1111/j.1747-0803.2007.00116.x
 Kotani Y, Chetan D, Zhu J, et al. Fontan Failure and Death in Cont-
emporary Fontan Circulation: Analysis From the Last Two Decades. Ann 
Thorac Surg 2018; 105: 1240–1247. doi: 10.1016/j.athoracsur.2017.10.047
 Alsaied T, Bokma JP, Engel ME, et al. Factors associated with long-
term mortality after Fontan procedures: a systematic review. Heart 2017; 
103: 104–110. doi: 10.1136/heartjnl-2016-310108
 McCrindle BW, Manlhiot C, Cochrane A, et al. Factors associated 
with thrombotic complications after the Fontan procedure: a secondary 
analysis of a multicenter, randomized trial of primary thromboprophyla-
xis for 2 years after the Fontan procedure. J Am Coll Cardiol 2013; 61: 
346–353. doi: 10.1016/j.jacc.2012.08.1023
 Yang H, Bouma BJ, Mulder BJM. Non vitamin KaOafTpiachdi Is 
Initiating NOACs for Atrial Arrhythmias Safe in Adults with Congenital 
Heart Disease? Cardiovasc Drugs Ther 2017; 31: 413–417. doi: 10.1007/
s10557-017-6745-y
 Walker HA, Gatzoulis MA. Prophylactic anticoagulation fol-
lowing the Fontan operation. Heart 2005; 91: 854–856. doi: 10.1136/
hrt.2004.039073
 Deal BJ, Mavroudis C, Backer CL. Arrhythmia management in the 
Fontan patient. Pediatr Cardiol 2007; 28: 448–456. doi: 10.1007/s00246-
007-9005-2
Collins KK. The spectrum of long-term electrophysiologic abnorma-
lities in patients with univentricular hearts. Congenit Heart Dis 2009; 4: 
310–317. doi: 10.1111/j.1747-0803.2009.00325.x
 Wilson TG, Iyengar AJ, Winlaw DS, et al. Use of ACE inhibitors 
in Fontan: Rational or irrational? Int J Cardiol 2016; 210: 95–99. doi: 
10.1016/j.ijcard.2016.02.089
%RZDWHU6(:HDYHU5$7KRUQH6$&OLIW3)7KHVDIHW\DQGHႇHFWV
of bosentan in patients with a Fontan circulation. Congenit Heart Dis 
2012; 7: 243–249. doi: 10.1111/j.1747-0803.2012.00635.x
5HLQKDUGW=8]XQ2%KROH9HWDO6LOGHQD¿O LQ WKHPDQDJHPHQW
of the failing Fontan circulation. Cardiol Young 2010; 20: 522–525. doi: 
10.1017/S1047951110000648
28. Mitchell MB, Campbell DN, Ivy D, et al. Evidence of pulmonary vascu-
lar disease after heart transplantation for Fontan circulation failure. J Tho-
rac Cardiovasc Surg 2004; 128: 693–702. doi: 10.1016/j.jtcvs.2004.07.013
Michielon G, Parisi F, Squitieri C, et al. Orthotopic heart transplanta-
tion for congenital heart disease: an alternative for high-risk fontan can-
didates? Circulation 2003; 108(Suppl 1): II140–149. doi: 10.1016/S1010-
7940(03)00342-7
 Lund LH, Edwards LB, Kucheryavaya AY, et al. The registry of the 
,QWHUQDWLRQDO 6RFLHW\ IRU +HDUW DQG /XQJ 7UDQVSODQWDWLRQ WKLUW\¿UVW
RႈFLDO DGXOW KHDUW WUDQVSODQW UHSRUW ± IRFXV WKHPH UHWUDQVSODQ-
tation. J Heart Lung Transplant 2014; 33: 996–1008. doi: 10.1016/j.hea-
lun.2014.08.003
 Pundi KN, Johnson JN, Dearani JA, et al. 40-Year Follow-Up After 
the Fontan Operation: Long-Term Outcomes of 1,052 Patients. J Am Coll 
Cardiol 2015; 66: 1700–1710. doi: 10.1016/j.jacc.2015.07.065
 Chungsomprasong P, Soongswang J, Nana A, et al. Medium and long-
term outcomes of Fontan operation. J Med Assoc Thai 2011; 94: 323–330.
CH_2018_5.indd   307 2018. 11. 15.   16:45:15
